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Melkersson Rosenthal Sendromu: Fasiyal Odemli Olgu

Melkersson Rosenthal Syndrome: Case with Facial Edema
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Ozet

Abstract

Melkersson Rosenthal Sendromu (MRS) seyrek gortilen, etyolojisi
bilinmeyen ve hastalik siniflandirmasi net olmayan bir sendromdur.
(1) MRS tek tarafli veya iki tarafli tekrarlayan periferik fasiyal
paralizi ataklari, orofasiyal 6dem, dilde fisstrler (lingua plicata) ile
karakterize bir tablodur. Bu sendromda histolojik olarak multintkleer
dev hicreler, artmis inflamatuar hiicreler ile birlikte dilate lenfatik
kanallar gozlenir. (2) Cocukluk ¢aginda nadir gérilen bu sendrom
hayatin 2. ve 3. dekadinda daha sik gérulur. Klasik triadin gorilmesi
nadirdir ve genellikle monosemptomatik veya oligo semptomatik
tutulum izlenir. Bulgulardan bir veya ikisi ile biyopside granilamatéz
keilit varhgi tani igin yeterlidir. (1,2) Biz bu ¢alismada tek basina
fasiyal 6dem bulgusu olan olguyu MRS yodniinden incelemeyi
amagladik.

Anahtar kelimeler: Melkersson-Rosenthal sendromu, fasiyal
6dem, lingua plicata, fasiyal paralizi

Melkersson Rosenthal syndrome (MRS) is a rare disorder
of unknown etiology, undefined incidence, and inconsistent
classification. (1) MRS unilateral or bilateral peripheral facial paralysis
recurrent attacks, orofacial edema, fissure in the language (lingua
plicata) is characterized by a table. This syndrome have been in
the giant cells in histological as multinuclear, together with increased
inflammatory cells and dilated lymphatic channels are observed. (2)
This syndrome is rare in childhood 2 of life and 3 decad is seen more
often. It is rare to see a classic triad and often monosymptomatic or
oligo symptomatic involvement is monitored. It is rare to see a classic
triad and often monosemptomatik or oligo symptomatic involvement
is monitored. Results with one or two of the biopsy is enough to
recognize the existence granulomatous chelitis. (1,2) In this study we
aimed to invstigate case with alone facial edema in terms of MRS.
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GIRIS

Melkersson Rosenthal sendromu (MRS) literatiirde tekrarlayan
orofasiyal ddem, tekrarlayan periferik fasiyal paralizi ve fisstirli dil (lingua
plicata) klasik triadi ile tarif edilen bir sendromdur. Klasik triad olgularin
%25'inde bildirilmistir. (1,2,3) Hastalikla ilgili olabilecek gesitli faktérler
olarak genetik, viral enfeksiyonlar, monosodyum glutamat gibi bazi besin
katki maddeleri, agir metallere ve proteinlere karsi gelismis gecikmis
hipersensitivite, stres ve otoimmin faktdrler sorumlu tutulmustur.
Bulgulardan bir ya da ikisi ile biyopside granilamatoz keilit varligini
gostermek tani icin yeterlidir.(1,2,4) Bu galismada ylizde 6dem sikayeti
ile poliklinige bagvuran ve MRS tanisi distntlen bir olgu sunulmustur.

OLGU

40 yasindaki kadin olgu, yizunin sol yarisinda uyusma ve sislik
sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Hikayesinde 1 yil dnce de yasanan
kendiliginden gegen ylizde sislik ve eslik eden periferik yuz felci
bilgisi alindi. Ozgegmisinde ve soygegmisinde bir dzellik yoktu. Yakin
zamanda gegirilmis sosyal ve psikolojik bir travma dykusu yoktu. Dental
bir miidahale ve hastalik dykusu alinmadi. Yapilan fizik muayenesinde
yiizde sol yanakta lokalize agrisiz 6dem mevcuttu. (Resim 1) Yiiziin
motor hareketleri ve duyu muayenesi normaldi. Oral kavite ile orofarenks
dogal olarak degerlendirildi. 0° nazal kavite, nazofarenks ve 70° larenks
rijit endoskopi bulgulari normaldi. Otoskopik muayene bulgulari dogaldi.
Olgunun tam kan sayimi, ASO, CRP, sedimentasyon, BUN, kreatinin,
Na, K, SGOT, SGPT, AntiHIV, HBsAg, AntiHCV, aglik kan sekeri ve
tiroid fonksiyon testleri normal degerlerde bulundu. Olgudan koronal ve

aksiyal planda paranazal sinUs bilgisayarli tomografi (BT) tetkiki istendi.
Yiziindeki sislikten sikayetci olan olguya daha énce de benzer tekrar eden
sikayetler gecirmesi sebebiyle tani olarak monosemptomatik seyreden
MRS dusUniiliip 1 mg/kg'dan 6 giin tam doz, 6. giinden sonra gunliik
8 mg azaltilacak sekilde toplam 14 giin oral metilprednizolon tedavisi
baslandi. 2 glin sonra alinan koronal ve aksiyal planda gekilen paranazal
sinlis spiral bilgisayarli tomografi (BT) tetkikinde * orofarenks diizeyinde
parafarengeal bosluk édemli’ degerlendirmesi rapor edildi. (Resim 2)
Olguya biyopsi 6nerildi ama hasta biyopsi yapilmasini kabul etmedi. 2
hafta sonra yapilan kontrol muayenesinde olgunun sikayetlerinin gegtigi
goriildu. Bu muayeneden yaklasik 1 ay sonra, yiiziinlin solunda yanakta
sislik sikayetiyle tekrar poliklinigimize bagvurdu. Yiziin solunda yanakta
agnisiz ve lokalize ddem bulgusu disinda yapilan tam kulak burun
bogaz muayenesinde ek patolojik bulgu saptanmadi. Daha dnce istemis
oldugumuz laboratuvar tahlilleri tekrar istendi ve sonuglari normal
bulundu. Olguya 6ncekine benzer sekilde tedavi verildi. 14 giin sonunda
poliklinik kontroliine ¢agrilan hastada 6dem bulgusunun kayboldugu ve
olgunun baska bir sikayetinin de olmadigi gézlendi.

TARTISMA

MRS rekiirren orofasiyal 6dem, rekiirren periferik fasiyal paralizi
ve fissurlu dil (lingua plicata) klasik triad ile tarif edilen bir sendromdur.
(1) Ik olarak Melkersson bu hastaligi bir vazomotor disfonksiyon olarak
ortaya koymustur. Yaklasik 3 yil sonra Rosenthal, lingua plicatay
Melkersson'un bildirdigi orofasiyal 6dem ve rekiirren fasiyal paralizi
tablosuna ekleyerek guniimiizde bilinen triadi tamamlamistir. (3) Klasik
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Resim 1. Olgunun énden gérinimi.

triad olgularin %25'inde bildirilmistir. (3) Hastalikla ilgili olabilecek gesitli
faktorler olarak genetik, viral enfeksiyonlar, bazi besin katki maddeleri,
agir metallere ve proteinlere karsi gelismis gecikmis hipersensitivite,
stres ve otoimmun faktorler sorumlu tutulmustur. (1,2,4) MRS genelde
oligo-semptomatik formda gériiimektedir ve bu sebeple bu sendromlu
pek ¢ok hasta gézden kagabilmektedir. (2) MRS farkl klinik tablolarla
karsimiza cikabilecegi iin tanisini koymak zordur. Olgumuzda da fasiyal
6demle karakterize monosemptomatik bir tablo mevcuttu. (Resim 1,3)
MRS ile birlikte gorilebilen hastaliklar arasinda inflamatuar barsak
hastaliklari, sifiliz, kraniofarangiom, otoskleroz, trigeminal nevralji,
migren tipi basadrisi ve psikoz yer almaktadir. Ayirici tanida anjioédem,
sarkoidoz, hipotroidi, slperior vena cava sendromu, tekrarlayan
lenfanjiom, lenfoma, kronik herpes simplex labialis ve Crohn hastaligi
dustnilmelidir. (1,2,3,4,5) Fasiyal paralizi, %13-50 oraninda goriillip
genellikle 6demle beraber bulunmakla birlikte 6nce veya sonra da
gelisebilir.(5) Yaygin kanat bu bulgularin kendiliginden ya da medikal
tedaviyle gecebilecedi yonindeyse de bazi hastalarda fasiyal sinir
dekompresyonu dahi  gerekebilir.(6) Olgumuzda fasiyal paralizi
gorlilmemekle birlikte yiiziin sol kisminda uyusma hissi, sol yanakta
lokalize 6dem mevcuttu ve medikal tedavi ile diizeldi.

Odemin lokalizasyonunda periorbital, konjuktival, kafa derisi,
bukkal, sublingual, palatal, farengeal, larengeal alanlarda ve 6zellikle

Resim 2. Parafarengeal 6demi gésteren BT goriintis.
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Resim 3. Fasiyal 6demi gésteren BT goriintis.

Ust dudakta gorildigi bildirilmesine karsin (1,2,3,4,5,6,7,8) literatlirde
parafarengeal alanda 6dem olgusuna rastlaniimadi. MRS'de tani
klinik olarak konulur. BT ve manyetik rezonans (MR) gorintlileme
diger hastaliklarin ekarte edilmesinde tercih edilir.(6) Buna karsin
olgumuzda muayenede gorilmeyen ve semptom vermeyen ‘orofarenks
dizeyinde parafarengeal alanda ddem’ BT bulgusunun, orofasiyal
6demli olgularda gériintileme yéntemlerinin yapilmasi halinde dikkatli
bir incelemede saptanabilecek bir komponent olabilecegini ve baska
hastaliklarin ekarte edilmesinin yaninda 6demin marjinal yerlesimleri
hakkinda da fikir verebilecegini gordiik. MRS tedavisinde sistemik (1mg/
kg/giin) kortikosteroid tedavisi (2-4 hafta) siklikla kullaniimakla birlikte
standardize edilmis bir sema yoktur. Medikal tedavi segenegi olarak
kortikosteroidler, antihistaminikler, immiinsiipresif ajanlar, antibiyotikler,
hidroklorokin ve danazol sayilabilir.(9,10) Biz olgumuza iki hafta streyle
1mg/kg metilprednizolon tedavisi baslamay: tercih ettik ve semptomlarda
duzelme kaydettik. MRS farkl klinik tablolarla karsimiza gikabilecegi igin
tanisini koymak oldukga zordur. Tim semptomlarin ayni anda olmamasi
ya da timinln gorilmemesi sebebiyle MRS'li pek ¢ok olgu gdzden
kagmaktadir.
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